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Ozet

Abstract

Diastematomyelia is an uncommon form of spinal dysraphism
that results in the division of the spinal cord into two hemi-
cords with bone, cartilaginous, or fibrous septum. Klippel-Feil
Syndrome, a congenital skeletal anomalia is characterized by
inadequed segmentation of two or more cervical spine. These
anomalies are rarely presentation with together.

Diastematomyeli; kemik, kikirdak veya fibréz septum ile spinal
kanalin 2 parcaya ayrilmasi ile sonuclanan, nadir bir konjenital
spinal disrafizm formudur. Klippel-Feil sendromu, iki veya daha
fazla vertebranin segmentasyon yetersizligi ile karakterize kon-
jenital bir iskelet anomalisidir. Bu anomalilerin birlikte goriil-
mesi nadirdir.
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Giris

Diastematomyeli; kemik, kikirdak veya fibréz septumun spinal
vertebra igerisinde antero-posterior yonde uzanmasl sonucu
spinal kanalin 2 parcaya ayrilmasi seklinde gorilen, nadir bir
konjenital spinal disrafizm formudur [1]. Siklikla alt torakal ve Ust
lomber segmentlerde goriilmekle birlikte nadiren de olsa kranium
ve servikal segmentlerde etkilenebilmektedir [1]. Klippel-Feil
sendromu ise, konjenital olarak iki veya daha fazla vertebranin
segmentasyon yetersizligi nedeniyle olusan, tanisal klinik
semptomlarla karakterize bir iskelet anomalisidir [2].

Her iki duruma da multiple sistem anomalileri eslik edebilmesine
ragmen her ikisinin birlikte gorildigu bir olgu literatirde
bulunmamaktadir.

Burada, diastematomyeli ve Klippel-Feil sendromunun birlikte
goruldugu bir olgu sunulmustur.

Olgu

20 yasinda erkek hasta, sirt, bel agrisi ve yiriime gucligi
sikayetleri ile klinigimize basvurdu. Hasta, yirime glcligu
sikayetlerinin dogumdan itibaren var oldugunu, 6 yasina kadar
desteksiz yirlyebiliyorken, bu zamandan sonra yiiriirken diisme,
destek almadan ayakta durmada zorlanma yakinmalari basladigini
ifade ediyordu. Sirt ve bel agrlari da ayni donemde diismeler
sonrasinda ortaya ¢ikmisti. Hasta 13 yasina kadar tek bir destekle
ylrlyebiliyorken, bu zamandan sonra diz ve ayak bileklerinde
hareket kisitlligi olusmasi nedeniyle yirime glgcliginden
yakinmaktaydi. Bu sikayetlerle Ocak 2010 tarihinde basvurdugu
norosiriirji kliniginde diastematomyeli ve servikal fiizyon tanisi
alan hastaya operasyon dislnulmemisti.

Hastanin soyge¢mis sorgulamasinda; anne ve babanin ikinci
derecedenakrabaoldugu, ailenindiger 6 cocugundave akrabalarinda
herhangi bir bilinen metabolik, endokrin ve lokomotor sistem
anomalisi olmadigi saptand..

Hastanin genel sistem sorgulamasinda, herhangi bir sikayeti yoktu.
inspeksiyonda; basta 6ne dogru hafif deviasyon, sac cizgisinde
disiiklik, boyunda sol tarafta daha belirgin olmak Gzere kisalik,
ficl gogus deformitesi, torakal bolgede acikligi sola bakan skolyoz,
boyun arkasindan sirta uzanan killanma artisi alani, alt ekstremite
kaslarinda atrofik goriinim, kalga, diz ve ayak bilegi eklemlerinde
fleksiyon postiri saptandi (Resim 1).

Lokomotor sistem muayenesinde, servikal eklem hareket acikligi
(EHA), sag taraf lateral fleksiyon ve rotasyon hareketlerinde
daha belirgin olmak lzere tim yonlere dogru EHA sonu kisitl
idi. Lomber bolge fleksiyon, ekstansiyon, lateral fleksiyon ve
rotasyon hareketleri EHA sonunda kisitli olarak bulundu. Torakal
bélgede sirtta solda Sprengel deformitesi saptand. Bilateral kalca
hareketleri EHA sonu kisitli olarak bulunurken, bilateral dizlerde ve
ayak bileklerinde fleksiyon kontraktiirii saptandi.

Hastanin kas kuvvetleri Lovett'in 6nerdigi (zere manuel kas testi
ile 0-5 arasinda degerlendirildi. Buna gore, Ust ekstremitelerde
kas kuvveti 5/5-5/5 iken, alt ekstremitelerde kalga eklemlerinde
fleksor kas grubunda 4/5, ekstansér kas grubunda 3+/5, adduktor
kas grubunda 4/5, diz eklemlerinde ekstansor kas grubunda 4/5,
fleksor kas grubunda 3+/5, ayak bilegi eklemlerinde dorsifleksér
kas grubunda 3+/5, plantar fleksér kas grubunda 4/5 olarak
degerlendirildi. Hastanin duyu muayenesinde, duyu kusuru
saptanmazken, derin tendon refleksleri her iki alt ektremitede
artmis olarak bulundu. Babinski testi bilateral pozitif idi. Hastanin
kas gruplarindaki spastisite modifiye Ashworth skalasi ile
degerlendirildi. Hastanin alt ekstremitede kalca fleksorleri, diz
fleksorleri ve ayak bilegi plantar fleksorlerinde Modifiye Ashworth
skalasina gore 3 degerinde spastisite saptand..

Laboratuvar degerlendirmesinde, hemogram, biyokimya
parametreleri, tiroid fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki
ve sedimentasyonu normal sinirlarda bulundu. Radyolojik
degerlendirmede cekilen lateral servikal grafide servikal
vertebralar arasinda yer yer flizyon ve on-arka caplarinda
azalma bulundu (Resim 2). Torakal bélge anteroposterior (AP)
grafide acikligi sola bakan skolyoz, lateral grafide ise edim
derecesi 20°'yi gecmeyen kifoz saptanirken, lomber bolge
grafilerinde ise patolojik goriinim yoktu.

Hastaya ait kranial, servikal, torakal ve lomber bélge magnetik
rezonans gorintileme (MRI) sonuglarinda; kranial MRI'da;
lcunct ve lateral ventrikiller normalden daha genis ve
lateral ventrikiillerde deforme goériniim, korpus kallosumda
disgenezisi ile uyumlu hipoplazi, servikal ve torakal bdlge
MRYI'larinda; servikal 3,4,5 ve 6. vertebralarin diger vertebralara
kiyasla on-arka caplari azalmis ve yer yer hemivertebra
ile uyumlu oldugu, servikal spinal kord ve ust torakal
seviyelerde yer yer fibroz bant ile ayrilmis cift gérinimde

Resim1. Olgunun Lateral inspeksiyon Gériinttisii
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Resim 3. Olguya Ait Torakal Bolge Horizontal Kesitlerde MRI Gortintiisti

kord diastematomyeli ile uyumlu iki adet kord, sonrasinda tek
spinal kord goriinimi vardi (Resim 3). Lomber bélge MRI'nda
ise, lomber lordozda azalma disinda bir bulgu yoktu. Olasi
sistemik anomalilerin ekartasyonu igin yapilan ekokardiyografi,
abdominal ultrasonografi ve lrodinamik degerlendirmelerde
sistem tutulumuna rastlanmadi.

Tartisma

Diastematomyeli, spinal kanalin her ikisi de dura ile gevrili
iki kisma ayrilmasi halidir. Bu embriyonel gelisimsel anomali
izole olarak bulundugu olgularda asemptomatik olabilmesine
ragmen, siklikla septumun oldugu seviyede goriilen killanma
artisi ve cilt anomalileri, spina bifida, meningomyelosel,

skolyoz, siringomyeli, spinal teratom, dermoid kist gibi multiple
sistem anomalileri de eslik etmektedir [3,4]. Literatiirde,
siklikla ¢ocukluk caginda fark edilmesine ragmen az sayida
calismada 20 yasindan sonra da tani konuldugu bildirilmektedir
[5]. Bu hastalarda nérolojik bulgularin ortaya ¢ikmasi genellikle
bliylime ve omurga hareketliligin artmasi ile konus medullaris
ve spinal korda traksiyon ve kompresyon olusmasi iledir [6].
En sik gorilen semptomlar bel ve sirt agrilari, kuvvet kayiplari,
kas atrofileri, progresif gelisen ayak deformiteleri, ylrime
giclikleri, gayta ve idrar inkontinansidir. Tipik olarak hem alt
hem de Ust motor noron bulgular birlikte gorilebilmektedir
[7].

Bizim olgumuzdada, vertebral septum diizeyinde killanmaartisi
ve skolyoz diastematomyeliye eslik etmekte idi. Yine literatir
ile uyumlu olarak bel ve sirt agrilari, alt ekstremitelerde kas
atrofileri, progresif olarak gelistigi belirtilen ayak deformiteleri
ve ylirime gucligu semptomlari bulunmaktaydi. Farkli olarak
bizim olgumuzda alt ekstremitelerde kas kuvvetlerinde
azalma olmasina ragmen, tam bir kas kuvveti kaybi ve duyu
kaybi bulunmamaktaydi. Yine nérolojik tutulumun hafif olmasi
ile korele olarak idrar ve gayta inkontinansi semptomlari ve
bulgularina rastlanmadi.

Klippel-Feil Sendromu, gestasyonun erken dénemlerinde iki
veya dahafazla vertebrada segmentasyon yetersizligi nedeniyle
servikal vertebralarda fiizyon olmasi, buna boyun kisaligi, sag
cizgisi duistikligu ve boyun EHA'Inda azalmanin eslik ettigi bir
iskelet displazisidir (8). Bu sendrom ile siklikla kifoz ve skolyoz,
sprengel deformitesi gibi iskelet anomalileri, tortikollis,
yliz asimetrisi, Uriner sistem anomalileri, konjenital kalp
hastaliklari, Chiari malformasyonu ve ventrikiler dilatasyon
gibi kranial anomaliler gorilebilmektedir. Genellikle ¢ocukluk
caginda klinik belirtiler goriilmekle beraber nadir olarak
ileri yaslarda da tani konulabilmektedir (8). Bu sendromda
flizyon olmayan vertebralarda ileri donemlerde gelisebilecek
instabiliteler spinal kordu etkileyebilmekte, spastisite,
kuvvet kaybi, hiperrefleksi gibi semptomlari iceren myelopati
gelisimine ve tetraplejiye sebep olabilmektedir (8).

Bizim olgumuzda servikal vertebralarda radyolojik grafiler ile
saptanan fiizyona, klasik bulgulari olan sag cizgisinde diistiklik,
boyun kisaligi ve servikal EHA azalmasi eslik ediyordu.
Ayrica bu sendromla birlikte siklikla gorilen kifoz, skolyoz,
sprengel deformitesi, tortikollis ve ventrikiiler dilatasyon
bizim olgumuzda da mevcuttu. Literatirde birliktelikleri
belirtilen Griner sistem anomalileri ve kardiyak anomalilere
ise rastlanmadi. Yapilan literatiir incelemesinde Klippel-Feil ve
diastematomyeli birlikteligine rastlanamamistir.
Diastematomyeli siklikla alt torakal ve {st lomber vertebra
segmentlerinde saptanan bir anomali olmasina ragmen,
servikal ve Ust torakal bolgelerde de gorilebilmekte ve ciddi
norolojik kayiplar olmadan da karsimiza cikabilmektedir. Bu
olgularda spina bifida gibi iyi bilinen iskelet anomalilerinin yani
sira Klippel-Feil Sendromu gibi displazilerinde gorilebilecegi
distinilmelidir.
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